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Los defectos del desarrollo de esmalte son alteraciones clínicamente visibles se pueden 
vincular a factores ambientales y genéticos, la prevalencia es de 70% y aumenta hasta un 
83% si los pacientes tienen algún compromiso sistémico. El síndrome de Muenke es una 
craneosinostosis que tiene una incidencia de 1 en 30,000 nacidos vivos, representando 
el 24% de casos de craneosinostosis, este síndrome afecta comúnmente a la sutura 
coronal, el paciente presenta retraso del desarrollo, pérdida auditiva neurosensorial y la 
anomalía craneofacial más común es la maloclusión clase III y la hipoplasia del tercio 
medio. Objetivo:  Describir el manejo de secuelas de los defectos del desarrollo del 
esmalte en sala   de operaciones con un procedimiento odontológico integral en dientes 
primarios en una sola sesión. Caso Clínico: paciente de 2 años 2 meses de edad sexo 
masculino con diagnóstico médico: Síndrome de Muenke y sangrado nasal,  diagnostico 
odontológico: fracturas post eruptivas del defecto del esmalte extensión I y II en las piezas 
73, 72, 71, 81, 82, 83, y  fracturas post eruptivas del defecto del  esmalte extensión III de 
las piezas 62, 52, los tratamientos realizados fueron carillas de resina que permitieron 
restaurar las fracturas post eruptivas del defecto  del esmalte extensión I y II de las piezas 
73, 72, 71, 81, 82, 83.  Pulpectomía en las piezas 62, 52 más coronas de resina a mano 
alzada fueron necesarias en las fracturas post eruptivas del defecto del  esmalte 
extensión III. Se aplico barniz fluorado en la zona lingual de las piezas rehabilitadas con 
carillas. La evolución del paciente fue favorable. Conclusión: se realizaron diferentes 
tratamientos odontológicos en nuestro paciente que presento secuelas de los defectos 
del desarrollo del esmalte, los tratamientos se consideran clínicamente exitosos ya que 
después de seis meses las piezas dentarias tratadas no presentaron dolor espontáneo, 
tampoco se observó fistulas o absceso, ni movilidad dentaria. 
Palabras claves: defecto del desarrollo del esmalte, síndrome de Muenke, 







Enamel development defects are clinically visible alterations that, can be linked to 
environmental factors and genetic factors, the prevalence is 70% and increases  to 83% 
if patients have any systemic compromise. Muenke syndrome is a craniosynostosis that 
has an incidence of 1 in 30,000 live births, representing 24% of cases of craniosynostosis, 
this syndrome affects the coronal sutura, the patient presents developmental  delay, 
sensorineural hearing loss and the most craniofacial anomaly. Common is class III 
malocclusion and mid -third hipoplasia. OBJECTIVE: to describe the management of 
sequelae of enamel development defects in the operating room with a comprehensive 
dental procedure in primary teeth in a single sesión. CLINICAL CASO: 2 -year -old 2-month 
-old male patient wiht medical diagnosis: Muenke syndrome and nasal bleeding, dental 
diagnosis: post eruptive fractures of the enamel defect extensión I and II in teeth 
73,72,71,81,82,83, and post eruptive of the extensión III enamel defect of teeth 62,52, 
the treatments performed were resin veneres that allowed to restore the post eruptive 
fractures of the extensión I and II enamel defect of pieces 73, 72, 71, 81, 82, 
83.pulpectomy on teeth 62,52, plus freehand resin crowns were necessary in post – 
eruptive fractures of the extensión III enamel defect. Fluorinated varnish was applied to 
the lingual área of the restorations with veneres. The evolution of the patient was 
favorable. CONCLUSION: different dental treatments were carried out in our patient who 
presented sequelae of enamel development defects, the treatments are considered 
clinically successful since after six months the treated teeth did not present spontaneous 
pain, neither fistulas or abscess were observed, nor dental mobility. 
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La craneosinostosis es un defecto de nacimiento definido como el cierre prematuro de 
uno o más suturas craneales (1). El síndrome de Muenke es una craneosinostosis 
autosómica dominante (2) que está asociado con una mutación en el gen del receptor 3 
del factor de crecimiento de fibroblastos (3). Esta craneosinostosis sindrómica afecta 1 
de cada 30.000 nacidos vivos y representa el 24% de la totalidad de craneosinostosis (4) 
su principal característica es la craneosinostosis bicoronal y unilateral (5), en la mayoría 
de los casos hay una pérdida auditiva neurosensorial (6). El diagnóstico neuropsiquiátrico 
más común fue el retraso en el desarrollo, también se encontró pacientes con autismo, 
déficit de atención e hiperactividad (7) Este síndrome tiene la menor incidencia de casos 
de paladar hendido, labio leporino y otros hallazgos que incluyen paladar duro de arco 
alto (8). Las anomalías dentarias más común son la maloclusión clase III debido a 
hipoplasia del tercio medio de la cara (9). En el Perú se introdujo la Ley que declara de 
Interés Nacional y Preferente atención al Tratamiento de Personas que Padecen 
Enfermedades Raras o Huérfanas. dentro de este listado se ubica el síndrome de Muenke. 
(10). Finalmente, el tratamiento de este síndrome es multidisciplinario con otros servicios 
como genética, cirugía cabeza y cuello, otorrinolaringología, neurología, odontología. 
El desarrollo de la dentición primario comienza aproximadamente en la semana 12 del 
embarazo con la formación y maduración del esmalte (11), a partir de la lámina dental 
que se origina en las células epiteliales del ectodermo oral, se forma 20 yemas o brotes 
de dientes que corresponderán a los dientes deciduos (12). Un hecho importante que se 
ha visto es que la yema del diente en desarrollo es sensible a una amplia gama de 
trastornos sistémicos y en particular en el esmalte (13). Los estudios poblacionales sobre 
el defecto del desarrollo del esmalte en la dentición primaria son escasos y ofrecen 
resultados inconsistentes con tasas de prevalencia que van desde 24 al 81% (14). La 
etiología apunta a factores sistémicos y factores ambientales dentro de ellos 
encontramos defectos cualitativos y cuantitativos (15).  Otros factores etiológicos son 
que los recién nacidos prematuros tienen dientes menos sanos que aquellos que 
nacieron a término (16) Y los niños con bajo peso tienen más probabilidades de presentar 
algún tipo de hipoplasia (17). 
Por otra parte, la caries dental es una enfermedad dinámica, multifactorial, no 
transmisible, mediada por biopelículas (18), modulada por la dieta que produce una 
pérdida mineral de los tejidos duros dentales (19) y como está determinado por varios 
factores estas desarrollaran una lesión cariosa (20). Los defectos del esmalte resultante 
de la alteración de la amelogénesis (21) hace que la superficie dental sea defectuosa y 
pueda proporcionar un sitio adecuado para la adhesión y colonización de bacterias 
cariogènicas (22), por tal motivo se encuentro una asociación entre la caries dental y los 
defectos del esmalte en la primera infancia. (23) 
Algunos trastornos sistémicos influyen en el desarrollo de los tejidos dentales como el 
esmalte y la dentina (24). entre ellos se encontró asociación de los defectos con algunas 
patologías como la Leucemia que presenta hipoplasia del esmalte entre otras 
manifestaciones (25), la Epidermólisis bullosa  presenta un esmalte delgado e hipoplasia 
del esmalte (26), el síndrome prader -willi presenta lesiones severas en el esmalte (27),  
las opacidades del esmalte, son más comunes en pacientes con Fibrosis Quística (28), la 
esclerosis tuberosa también relacionada con hipoplasia del esmalte(29) y   la parálisis 
cerebral se observó alteración de la formación del esmalte(30). No se encontró 
documentación valida que asocie el síndrome de Muenke con defectos del esmalte.  
Los diferentes tratamientos odontológicos para el manejo de las secuelas de los defectos 
del esmalte van desde una microabrasiòn del esmalte (31) restauraciones con resinas 
(32), el uso de resinas infiltrantes (33), técnicas con corona de acetato (34), diferentes 
técnicas de blanqueamiento (35), utilización de barnices fluorados (36), también el uso 
de fosfopéptido de caseína- fosfato de calcio amorfo (CPP-ACP) (37)(38). Por lo tanto, el 
objetivo del presente trabajo fue describir el manejo de secuelas de los defectos del 
desarrollo del esmalte en sala   de operaciones con un procedimiento odontológico 





II.- REPORTE DE CASO 
paciente de dos años dos meses de edad, sexo masculino, raza blanca, procedente de la 
ciudad de Lima, distrito de los Olivos que acude al Servicio de Odontología del Instituto 
Nacional de salud del niño -San Borja, madre refiere que no puede comer porque le duele 
los dientes y que tiene varios dientes picados. Paciente con diagnóstico médico Síndrome 
de Muenke, Epistaxis, anemia microcítica. Madre no refiere ningún antecedente 
patológico al igual que el padre, familia nuclear y con un nivel socioeconómico medio. 
Paciente presento sangrado nasal hace un año asociado a su síndrome, como tratamiento 
se realizó una cauterización a nivel de fosas nasales de forma ambulatoria. 
En los antecedentes prenatales presento peso al nacer 3.330 kg, parto distócico por 
circular doble, refiere 5 controles prenatales, antecedentes natales como lactancia mixta, 
hasta los dos años, antecedentes patológicos síndrome de Muenke, Epistaxis, anemia 
microcítica. El examen físico general presentó: saturación de oxígeno del 99%; frecuencia 
cardiaca de 95 por min; frecuencia respiratoria de 22 x min; peso de 16,300 kg; piel tibia, 
húmeda, elástica no cianóticas  lesiones; tejido celular subcutáneo(TCSC) regular 
cantidad, sin edemas, ojos central isocóricas, reactivas a la luz y acomodación relativo a 
pupilas (CIRLA) fosas nasales permeables, faringe no congestiva, conducto auditivo 
externo permeable, aparato cardiovascular ruidos cardiacos rítmicos ,no soplos. Tórax y 
pulmones, murmullo vesicular pasa en bien en ambos hemitórax, abdomen bando 
depresible, sistema genitourinario de acuerdo con su edad y sexo, estado neurológico, 
lúcido, despierto, orientado, tono muscular adecuado y motilidad conservada. 
 El examen clínico estomatológico extrabucal se evidenció un paciente macrocéfalo, con 
facies frente prominente e hipoplasia del tercio medio. Al examen intrabucal presentó 
una dentición decidua, encías inflamadas, con múltiples lesiones cariosas y defectos del 
esmalte en dientes anteriores. Mala higiene oral, paciente no colaborador llora y grita al 
momento de examinarlo. 
Paciente diagnosticado con craneosinostosis coronal bilateral (20/11/17) entra a sala de 
operaciones (17/01/18) para una craneotomía strip, en el mes de agosto (2018) presento 
episodios recurrentes de sangrado nasal y es referido al otorrinolaringólogo donde se le 
realizo una cauterización nasal (20/10/18), madre del paciente es enviada al servicio de 
genética (19/06/19) para descartar craneosinostosis sindrómica, donde se le diagnostica 
Síndrome de Muenke. Finalmente, el (16/12/19) entro a sala de operaciones para 
tratamiento odontológico integral. 
 Para el diagnóstico se recurrió a exámenes de laboratorio (tabla 1) y  radiografía de tórax 
también se indica interconsultas para evaluación del estado físico  y  sugerencias 
correspondientes a anestesiología la cual indico ASA II, interconsulta a pediatría quien 
evaluó el resultado de la hemoglobina (8.8 g/dl) y se  diagnosticó como anemia crónica 
por perdida de sangrado nasal (epistaxis), se dio su  tratamiento de hierro (Ferranin) 
pediatra refiere  que paciente no puede comer por caries por eso la importancia de 
hacerle el tratamiento dental bajo sedación a pesar de su hemoglobina, se toma en 
cuenta que no se realizaran exodoncia solo curaciones, pediatra refiere una interconsulta 
a hematología después del tratamiento odontológico en sala de operaciones para 
seguimiento de la hemoglobina. 
En general no se tuvo ningún problema para solicitar los métodos de diagnósticos ya 
mencionados ya que los padres eran conscientes de todo el proceso que implicaba el 
tratamiento dental en sala de operaciones, el único inconveniente fue realizar una 
radiografía panorámica o una radiografía periapical por la poca colaboración del paciente. 
Paciente de 2 años 2 meses de edad en aparente buen estado de salud general, con 
síndrome de Muenke, gingivitis marginal, con fracturas post eruptivas de los defectos del 
esmalte extensión I y II piezas 73,72,71,81,82,83, y fracturas post eruptivas de los 
defectos del esmalte de extensión III de las piezas 62,52, Oclusión: mordida abierta, 
actividad de caries: activa, conducta: comportamiento definitivamente negativo (según 
Frankl) Paciente con diagnostico favorable, ya que se trataron todos los dientes, y no 
hubo perdida de ninguna pieza dentaria 
El tratamiento odontológico integral consistió: fisioterapia oral, aplicación de barniz 
fluorado (profluorid -Voco), pulpectomía: 52,62, coronas de resina a mano alzada: 52,62 
carillas de resina: 73,72,72,81,82,83, como mantenimiento post operatorio se le 
recomienda a los 7 días, y el uso de colutorio con clorhexidina 0.12% con gasa una vez al 
día sobre todo en las noches, pasta dental 1000 ppm del tamaño de un arroz tres veces 
al día.  No se realizaron cambios en el plan de tratamiento y se siguió el plan tratado 
desde un inicio, respetando la conservación de piezas dentales. 
se evaluó al paciente por medio de controles post operatorios a los siete días y a los dos 
meses, no se observó desprendimientos de restauraciones, presencia de las coronas de 
resina y carillas de resina en boca no se encontró placa bacteriana, madre del paciente 
refiere que no tuvo ninguna molestia después de que le dieron de alta, come con 
normalidad y ya no se queja de dolor al momento de masticar, se cita a madre para su 
segundo control en dos meses. Madre de paciente lo trae a su segundo control refiriendo 
que no ha tenido ninguna dolor ni molestia, al examen clínico no se observa 
desprendimiento de restauraciones, coronas de resina y carillas de resina presente en 
boca, no se observa gingivitis, se observa una encía más rosada y menos sangrante, se le 
vuelve a dar indicaciones de limpieza y se le cita en 6 meses. En resumen, paciente 
después de sus dos controles no evidencia signos clínicos de inflamación. A la fecha no 















El síndrome de Muenke es una craneosinostosis autosómica dominante (2) que está 
asociado con una mutación en el gen del receptor 3 del factor de crecimiento de 
fibroblastos (3). Esta craneosinostosis sindrómica afecta 1 de cada 30.000 nacidos vivos 
y representa el 24% de la totalidad de craneosinostosis (4) su principal característica es 
la craneosinostosis bicoronal y unilateral. 
El presente trabajo describe el manejo de secuelas de los defectos del desarrollo del 
esmalte en sala   de operaciones con un procedimiento odontológico integral en dientes 
primarios en una sola sesión. Dentro de las secuelas que presento nuestro paciente de 2 
años 2 meses de edad fue la caries dental del esmalte y necrosis pulpar.  Los diferentes 
tratamientos odontológicos fueron enfocados al manejo de las secuelas de los defectos 
del esmalte en el paciente como las restauraciones con corona de resina a mano alzada 
(39), carillas de resina (40), pulpectomía (41). Las intervenciones que se realizaron son 
para prevenir focos de infección y dolor (42) también mejorar el aspecto estético (43), las 
carillas de resina se realizaron con resinas 3M filtek Z350, las coronas se realizaron a mano 
alzada y el tratamiento pulpar en una sola sesión disminuyendo el tiempo operatorio, la 
ventaja de las restauraciones con  carillas de resina es la  rehabilitación   de todas las 
piezas afectadas simultáneamente siendo una técnica menos invasiva que mantendrá  
más tejido dentario sano(44) 
Una de las desventajas que ofrece estos tratamientos es que solo podrían realizarse en 
un ambiente hospitalario que tenga sala de operaciones, el uso de anestesia general en 
niños exige los medios necesarios para un control adecuado de signos vitales, un personal 
entrenado que maneje el equipo necesario para solventar posibles emergencias (45), lo 
cual no sería posible en centros de salud o puestos de salud haciendo menos accesible a 
la población que viene del interior del país. La vida útil de las coronas y carillas de resina 
estarán muy ligadas a la higiene oral del paciente, ya que si no existe una buena higiene 
oral esto producirá inflamación gingival y la desadaptación de la corona de resina (46) y 
carilla de resina (40). 
  
 
La craneosinostosis es un defecto de nacimiento definido como el cierre prematuro de 
uno o más suturas craneales (1). El síndrome de Muenke es una craneosinostosis 
autosómica dominante (2) su principal característica es la craneosinostosis bicoronal y 
unilateral (5) nuestro paciente presento craneosinostosis bicoronal y macrocefalia, en la 
mayoría de los casos hay una pérdida auditiva neurosensorial (6) en este caso no se 
presentó. El diagnóstico neuropsiquiátrico más común fue el retraso en el desarrollo, 
también se encontró pacientes con autismo, déficit de atención e hiperactividad (7) el 
servicio de neurología evaluó al paciente refiriendo que es un niño activo que responde 
a estímulos y entiende ordenes simples.  Este síndrome tiene la menor incidencia de 
casos de paladar hendido, labio leporino y otros hallazgos que incluyen paladar duro de 
arco alto (8) dentro de examen intraoral no se encontró ninguna alteración del paladar 
ni del labio. Las comorbilidades más comunes son infecciones recurrentes del oído, 
reflujo, dolores de cabeza, sangrado nasal y alergias (7), nuestro paciente presento 
sangrado nasal a partir del primer año de vida. Las anomalías dentarias más comunes son 
la maloclusión clase III e hipoplasia del tercio medio de la cara (9) nuestro paciente 
presento mordida abierta anterior. Los estudios poblacionales sobre los defectos del 
desarrollo del esmalte en la dentición primaria son escasos y ofrecen resultados 
inconsistentes con tasas de prevalencia que van desde 24 al 81% (14). La etiología apunta 
a factores sistémicos y factores ambientales (15).  Otros factores etiológicos son que los 
recién nacidos prematuros tienen dientes menos sanos que aquellos que nacieron a 
término (16) Y los niños con bajo peso tienen más probabilidades de presentar algún tipo 
de hipoplasia (17). Algunos trastornos sistémicos influyen en el desarrollo de los tejidos 
dentales como el esmalte y la dentina (24). entre ellos se encontró asociación de los 
defectos con algunas patologías como la Leucemia que presenta hipoplasia del esmalte 
entre otras manifestaciones (25), la Epidermólisis bullosa  presenta un esmalte delgado 
e hipoplasia del esmalte (26), el síndrome prader -willi presenta lesiones severas en el 
esmalte (27),  las opacidades del esmalte, son más comunes en pacientes con Fibrosis 
Quística (28), la esclerosis tuberosa también relacionada con hipoplasia del esmalte(29) 
y   la parálisis cerebral se observó alteración de la formación del esmalte(30). No se 
encontró documentación valida que asocie el síndrome de Muenke con defectos del 
esmalte. Los diferentes tratamientos odontológicos para el manejo de las secuelas de los 
defectos del esmalte van desde una técnica de microabrasiòn que está contraindicado en 
pacientes que no cooperan, pacientes con  sensibilidad dentinaria y no se recomienda en 
lesiones hipoplásicas profundas del esmalte (31) nuestro paciente  era un niño poco 
colaborador y las lesiones cariosas  que presentaba eran profundas, el uso de resinas 
infiltrantes está indicado para detener las caries incipientes del esmalte(33) lesiones de  
manchas blancas causadas por desmineralización del esmalte(47) pero tampoco se pudo 
realizar esta técnica ya que el paciente presentaba pequeñas cavidades en la superficie 
del esmalte, la técnica con coronas de acetato son fáciles de ajustar y recortar, tiene una   
fácil adaptación al remanente dentario y su acabado deja una superficie lisa y 
brillante(34). A nuestro paciente se le realizo coronas de resina a mano alzada para 
disminuir el tiempo operatorio que es limitado en sala de operaciones (48), las diferentes 
técnicas de blanqueamiento esta generalmente indicado en mayores de 18 años y 
aunque el blanqueamiento no es un tratamiento de riesgo suele ser la sensibilidad dental 
la molestia más recurrente (35), no se decidió por esta técnica por la edad del paciente y 
no estaba contemplado en el plan de tratamiento inicial. El uso de fosfopéptido de 
caseína- fosfato de calcio amorfo (CPP-ACP) que es un material innovador por la 
utilización de la caseína que es una proteína de la leche (37), este material proporciona 
extra-protección a los dientes y ayuda a neutralizar los cambios de ácido de las bacterias 
acidogénicas en la placa. (38) en este caso no se utilizó ya que su alto costo impide la 
accesibilidad del material, la utilización de barnices fluorados para remineralizar se ha 
convertido en uno de los métodos más usados para prevenir caries dental  en dientes 
primarios, su efectividad, seguridad y facilidad en su aplicación lo hace un material 
sumamente usado por los odontólogos (36)  fue útil en ese caso ya que se utilizó en el 
paciente en la fase educativa antes de procedimiento odontológico y después para 
proteger la zona lingual de los dientes tratados con las carillas de resina, por ultimo las 
restauraciones con resinas(32), utilizadas en este caso fue de la marca   3M filtek Z350 
que es una resina microhíbrida por contener partículas de 0.6 a 1.4 µm y 20 nm(49)   estas 
resinas presentan clínicamente  una buena adaptación marginal, color similar a la 
estructura dental, buena capacidad de pulido, baja presencia de caries recurrente, y baja 
sensibilidad postoperatoria(50) haciendo un material de elección para los diferentes 
tratamientos que  se realizaron en el paciente como las carillas  y  coronas de  resina  a 
mano alzada (32) 
El presente reporte se justifica porque se realizaron diferentes tratamientos 
odontológicos en nuestro paciente de 2 años de edad que presento secuelas de los 
defectos del desarrollo del esmalte, los tratamientos se consideran clínicamente  exitosos  
ya que después de seis  meses  las piezas dentarias  tratadas no presentaron dolor 
espontáneo, tampoco se observó fistulas o absceso, ni movilidad dentaria,   las piezas 
dentales  que se rehabilitaron  con carillas y coronas de resina  tampoco presentaron un 
desprendimiento en el control, no se pudo asegurar  un éxito radiográfico ya que por la 
edad y comportamiento del paciente se hizo  imposible la toma de una radiografía 
periapical o una  radiografía panorámica. Las carillas de resina permitieron restaurar las 
fracturas post eruptivas del defecto del esmalte de extensión I y II (51), los tratamientos 
pulpares más las coronas de resina a mano alzada   fueron necesarias en las fracturas 
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tabla 1.  
EXAMENES DE LABORATORIO  VALORES DEL PACIENTE VALORES NORMALES 
Hematocrito  29.9% 35 -44% 
Leucocito  7.590/ mm3 7.000 -13000/ mm3 
eosinófilos 1% 1-4% 
Linfocitos  20% 20-40% 
Plaquetas  321 000/mm3 150.000-450.000 /mm3 
Hemoglobina 8.8 g/dl 12- 15g/dl 
Glucosa  83 mg/dl 90-120 mg/dl 
Creatinina  0.27 mg/dl 0.7- 1.2 mg/dl 
Tiempo de protrombina  10.5 seg 10-15 seg 
Tiempo parcial tromboplastina activada  21 seg 20-30 seg 
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